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ABSTRACT 
Benign symmetrical lipomatosis, known as Madelung’s disease, is a rare disease characterized by non-encapsulated fat tissue 
accumulation in a symmetrical manner around the neck, shoulders, and upper extremities, rarely involving the lower limbs and 
the lower body. To date, there have been approximately 200 cases reported. We experienced two cases of Madelung’s disease, 57 
and 59 year-old man with neck and shoulder swelling and the symptom of dyspnea. Laryngoscopic and CT scan findings 
showed severe narrowing of supraglottic and paraglottic area, caused by fat tissue accumulation. The fat tissues were surgically 
excised, one by external approach and the other by laryngomicrosurgery using LASER under direct laryngoscope, with successful 
result. We report it with a review of the current literatures. (Korean J Otolaryngol 2006;49:758-62) 
 
KEY WORDS：Madelung’s disease·Lipomatosis, multiple symmetrical·Dyspnea. 
 
 
서     론 
 
양성 대칭성 지방종증, Madelung’s disease는 19세기 
Madelung 등에 의하여 보고된 질환으로 두경부와 상부 체
간에 다발성, 대칭성으로 지방조직이 축적되는 증후군이며,1) 
외국에서는 200여 예가 보고된 바 있다.  
특히 후두부 압박과 지방조직의 가성대 부위 침윤에 의해 
호흡곤란이 초래될 수 있다고 알려져 있으나 이에 관련한 치
료 방법 및 경과, 예후에 관련하여 문헌 상에 보고된 예는 아
직 없었다. 
저자들은 최근 호흡곤란을 동반한 Madelung’s disease 
2예를 각각 경부 접근법과 레이져 후두미세수술을 이용하여 
치료하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하고자 한다. 
 
증     례 
 
증  례 1： 
59세 남자 환자로 수개월 간의 경도의 호흡곤란을 주소로 
외래로 내원하였다. 본 환자는 30년간 매일 다량의 음주를 
해오던 중증의 알코올중독으로 10년 전 알코올성 간경화 진
단 후 치료 받고 있는 중으로, 15년 전에 등에 발생한 종괴 
절제술을 받았고, 지방종으로 진단 받은 과거력이 있었다고 
한다. 이후 내원 4~5년 전부터 경부와 양측 견갑부에 걸
쳐 무통의 종괴가 다시 발생하였고, 내원 당시 환자는 경도
의 호흡곤란 이외에는 흡인, 음성 변화, 연하 곤란 등은 호
소하지 않았다. 진찰 소견상 부드러운 무통성의 종괴가 전 
경부와 양측 견갑부에 대칭적으로 퍼져있었으며(Fig. 1), 
후두경하 내시경 검사에서는 가성대를 비롯한 성문상부가 
점막하 종괴로 팽대되어 기도가 좁아져 있는 양상을 보였
다. 경부 전산화단층촬영에서는 지방음영의 종괴가 경부 전
체와 양측 견갑부에 광범위하게 퍼져 있었으며, 경부의 근
육은 종괴에 의해 압박되어 위축되어 있는 소견을 보였다.    
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특히 부인두강, 후인두강을 포함하여 후두 주위에도 종괴의 
침윤으로 인해 기도의 협착이 초래되어 있었다(Fig. 2). 경
부 접근을 통한 종괴 절제술을 시행하기로 하고 먼저 기관 
절개술 후, 전신 마취를 시행하였다. 근육과 연부조직 사이
의 피낭이 없는 종괴를 중요 기관의 손상이 없는 한도 내에
서 가능한 많은 양을 제거하였고, 갑상연골을 전방으로 견
인한 후 이상와 점막을 보존하면서 갑상연골의 상연에서 
Fig. 4. Non-encapsulatd fat cells (H & E, ×200). 
Fig. 8. Intraoperative photograph. Laryngomicrosurgery was
performed. Mucosal incision over the supraglottic area by using
LASER, Vaporazation and excision were performed aiming at
massive fat tissues removal to obtain adequate space for re-
spiration. 
Fig. 1. Preoperative photographs.
Huge masses around the neck and
shoulder girdles are noted. A：A-P
view. B：Lateral view. 
A B 
Fig. 2. Preoperative axial CT scan
and Videostroboscopic image. A：
CT scan shows diffuse fat tissues
around neck, shoulder, especially
paraglottic area. B：Supraglottic
swelling resulting in severe narrow-
ing of airway space is noted. 
A B 
Fig. 3. Intraoperative photographs.
A：Photograph of the operative
field. Dissection of huge fat tissues
on the both neck level II, III, IV, V
was performed. B：Photograph of
the removed fat tissues over the
both neck level II, III, IV, V and para
and supraglottic spaces (yellow
box). 
A B 
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후두 내부로 접근하여 성문주위공간과 후두내 지방종을 제
거하였다(Fig. 3). 병리학 소견은 양성 지방종에 합당하였
다(Fig. 4). 술후 9일 발사하였으나 기관절개 부위와 창상 
부위의 조직이 부분 괴사하였고, 술후 20일째 좌측 견갑부
에 농양이 발생하여 절개 및 배농술을 실시하였으나, 이후 
감염 및 조직 괴사 부위의 호전 양상이 보여 기관 절개 부위
를 봉합한 상태로 퇴원하였다.  
이후 외래에서 추적 관찰 중 술후 8개월에 호흡곤란을 호
B A 
Fig. 9. Postoperative axial CT scan
and rigid laryngoscopic image. A：
CT scan shows that previous noted
diffuse fat tissues in the paraglottic
area is much decreased in volume
to obtain relative adequate space
for respiration. B：Previous noted
supraglottic swelling is much dec-
read. 
B A 
Fig. 7. Preoperative axial CT scan
and Videostroboscopic image.
Same characteristics as Fig. 2A
and B. 
Fig. 5. Postoperative axial CT scan
and rigid laryngoscopic image. A：
CT scan shows that previous noted
diffuse fat tissues scattered on both
side neck and shoulder area are
much decreased in volume. Glottic
space is much widened. B：Pre-
vious noted supraglottic swelling is
much decread.  
B A 
B A 
Fig. 6. Preoperative photographs.
Same characteristics as Fig. 1. A：
A-P view. B：Lateral view. 
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소하여 시행한 신체검사와 영상 진단에서 성문 부위까지는 
호흡을 위한 충분한 공간이 확보된 것을 확인하였으나(Fig. 
5), 과거 기관 절개술 시행부위가 육아종으로 인해 협착되
어 있음을 확인하고 기관지경을 시행하여 T-관(T-tube)
을 삽입하였고 이어 한달 후 Koken®관(Koken® tube)으로 
교체한 후 현재까지 외래에서 추적 관찰 중이다. 
 
증  례 2： 
57세 남자 환자로 내원 5년 전부터 경부와 양측 견갑부
에 걸쳐 무통의 다발성 종괴가 발생하여 내원 2개월 전 이
미 타 병원에서 우측 경부 절제술과 양측 이하선 천엽 절제
술, 기관 절개술을 시행 받은 상태로 외래로 내원하였다. 내
원 당시 환자는 기관 절개부위 관을 막은 상태에서는 애성
과 심한 호흡곤란을 호소하였고 연하 곤란 등은 호소하지 
않았다. 진찰 소견상 부드러운 무통성의 종괴가 전 경부와 
양측 견갑부에 대칭적으로 퍼져있었다(Fig. 6). 경부 전산
화단층촬영 소견은 증례 1의 경우와 유사하였고(Fig. 7A), 
후두경하 내시경 검사에서는 가성대를 비롯한 성문상부가 
점막하 종괴로 팽대되어 기도가 좁아져 있는 양상을 보였
다(Fig. 7B).  
이후 2년 여 동안 모두 4차례에 걸쳐 후두미세수술로 양
측 가성대 절제술과 피열후두개주름 및 후두 상부의 지방
조직을 제거하였고, 최종 수술 시에는 CO2 LASER를 이용, 
성대 주위 공간에 광범위하게 자리잡고 있는 지방조직을 
다량 제거하였다(Fig. 8). 현재 발관 후 기관 절개부 봉합 
상태이며 정상적인 호흡과 발성 가능한 상태로 외래에서 
주기적으로 추적 관찰 중이다(Fig. 9). 
 
고     찰 
 
양성 대칭성 지방종증, Madelung’s disease는 1846년
에 Benjamin Brodie가 처음 언급하고, 1888년 독일인인 
Otto Wilhelm Madelung이 경부 지방종증이 있는 35명의 
환자를 보고하였고,2) 1898년 Launois와 Bensaude에 의
하여 두경부와 상부 체간에 다발성, 대칭성으로 지방조직이 
축적되는 증후군이라 정의되었다.1) 
이 질환은 남성 대 여성의 비율이 4：13)에서 15：14)까
지 보고자에 따라 차이가 있으나 남성에서 훨씬 흔한 것으
로 알려져 있으며, 나이는 30세에서 60세 사이에 호발하고 
지중해 연안의 유럽인에서 발병률이 상대적으로 높은 것으
로 보고 되어 있다.5)  
원인은 아직 잘 알려져 있지 않으며, 갈색 지방세포의‘신
생물성 진행(neoplastic process),6) 카테콜라민 유도 지방
분해과정의 부분적 결함,7) 알코올의 지방 형성 및 항지질분
해 성질,8) 미토콘드리아 유전자 이상,8)9) 병변 부위 지방세
포의 지방산 흡수 과다 등10)’이 보고된 바 있다. 특히 272
예의 Madelung’s disease 환자군 중 49.3%에서 알코올 
남용의 병력이 있는 것으로 보고된 바,9) 본 질환이 알코올 
남용과 밀접한 관계가 있을 것으로 사료되며,11) 그 외 간 
질환, 고요산혈증, 고지질혈증, 당뇨, 갑상선기능저하증, 고
혈압, 포도당 불내성, 신세뇨관산증, 대적혈구빈혈, 다발성 
신경병증 등이 관련이 있는 것으로 알려져 있다.5)12) 
1987년 Ruzicka가 Madelung’s disease와 호흡기 및 
소화관의 암 발생과의 관련성을 보고한 바 있으나,4) 이는 
Madelung’s disease 환자들이 암에 감수성이 높은 것인지 
아니면 이 환자들의 대부분이 가지고 있는 알코올 중독과 
니코틴 남용의 병력과 관련이 있는 것인지는 확실치 않다. 
임상 증상은 경부, 견갑부와 상부체간 에 서서히 자라는 
부드러운 무통성의 종괴가 다발성으로 발생하며 외관상의 
문제를 제외하면 큰 문제를 일으키지 않지만, 종격동 병발
과 성문부 공간 점유 효과로 애성, 연하 장애를 유발할 수 있
고, 심한 경우 지방종의 후두부 압박과 지방조직의 가성대 
부위 침윤, 또한 종격동 내로의 침윤이 급성 호흡곤란을 야
기할 수 있다고 보고된 바 있다.1)  
진단에서는 철저한 병력청취와 진찰이 중요하며, 컴퓨터
전산화단층촬영과 병리 조직검사를 통하여 확진될 수 있다. 
병리학적으로 보면, 육안 소견상 피낭이 형성되어 있지 않
은 지방종이 특징이며, 현미경 소견상 혈관과 섬유성 요소가 
다소 증가되고, 정상적인 지방세포보다는 크기가 다소 작
은 지방세포의 증식을 확인할 수 있다.10)13) 
치료로는 체중 조절, 금주, 동반된 질환의 치료가 같이 
이루어져야 하겠으나, 일단 병이 발병되면, 금주 등으로 병
의 진행을 되돌리 수는 없는 것으로 알려져 있다. 약물치료
로는 베타 아드레날린성 촉진제(salbutamol)가 도움이 된다
는 보고도 있으나, 임상적으로 입증된 바가 없다.14) 외견
상의 문제나, 그로 인한 정신적 문제, 또는 호흡·소화관을 
압박하는 증상이 있을 시에는 수술 적응증이 되며, 최근에는 
부작용과 비용을 줄일 수 있도록 부분 마취 하에 지방흡인
술을 시행한 예가 보고되어 있다.2)  
본 증례의 경우 환자는 각각 57세, 59세의 중년 남자로 
양측 경부와 견갑부에 대칭적인 다발성 지방종과 함께 호
흡곤란을 호소하였고 Madelung’s disease에 동반된 호흡
곤란으로 진단 후, 한 예에서는 경부 접근을 통한 종괴 절제
술과 더불어 성문주위공간의 지방종은 갑상연골을 전방으
로 견인한 후 이상와의 점막을 보존하면서 제거하였고, 다
른 한 예에서는 이미 다른 병원에서 경부 절제술과 기관절
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개술을 시행한 상태로 내원하여 수 차례의 후두미세수술을 
통하여 성문 상부의 지방조직을 제거하여 두 예 모두 만족
할만한 치료 경과를 보였다.  
저자들이 판단하기로는 아직까지 임상적으로 Madelung’s 
disease에 동반된 호흡곤란의 치료 및 경과에 관한 보고가 
없어 증례로서 의미가 있으리라 사료된다. 
 
중심 단어：Madelung씨 병·양성 대칭성 지방종증·호흡
곤란. 
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